Ventrikulo-Atrial Sant’a
Eslik Eden Membrano-
Proliferatif Glomerulonef-
ritis™

Dr. Keriman Tinaztepe** | Dr. Umit Saatci** |

Dr. Nesrin Goksu*** | Dr. Safiye Gogiig****

1965 yilindan bu yana hidrosefali tedavisinde uygulanan ventrikulo-
atrial sant vakalarinda nefritis ve nefrotik sendrom goriildiigii bildiril-
mistir.! Cogunda enfekte santa ikincil Staph. albus enfeksiyonunun bulun-
dugu bu vakalarda 151k, immunofloresan ve elektronmikroskobi calig-
malar1 bébrek lezyonlarimin patogenezinde immunolojik bir olayin var-
higim géstermektedir.® Bu cahsmamizda biz de bébrekte 15tk mikros-
kopuyla glomerulonefrit saptadigimiz ve birinde immunofloresan calisg-
ma yaptigimiz iki vakamn klinik ve patolojik bulgularmi sunmak isti-
voruz.

Vaka 1: (A. A.418481). Bu | yagindaki kiz ¢ocuguna lumbal menin-
gosele eslik eden hidrosefalus tamsi ile 4 ayhk iken ventrikulo atrial
sant (Spitz. Holter valvi konmasr) uygulanmigtir. Son defa hastanemize
I hafta 6nce baglayan g6z kapaklarinda ve bacaklarinda sisme nedenivle
miiracaat etmistir.

O zamanki fizik muayenesinde: agirhk: 6300 gm, Boy: 62 cm, bag
gevresi: 47 cm, gogiis gevresi: 42 c¢m, nabiz: 140 /dak, teneffiiz: 36 /dak.
bulunmugtur. Goz kapaklar sis olup alt ekstremitelerde gode birakan
ddem vardir. Sol iigiincii interkostal aralikta pansistolik iifiiriim duyul-
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maktadir. Karaciger kosta kenarinda 3 cm palpabl bulunmustur. Lum-
bal bélgede iizeri deri ile ortiilii 6x6x5 cm boyutlarinda meningomi-
yelosel kesesi mevcuttur.

Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 10.96 gr/dl. beyaz kiireleri 20600
mm3, periferik yaymada parcahlar hakim, BUN 28 mg/dl, kan elektro-
litleri normal hudutlarda, total protein 6 mg/dl, albumin 3.2 mg/dl,
Creatinin 0,9 mg/dl, Ca 9.1 mg/dl, P: 3.7 mg/dl, protein elektroforezi:
Albumin 25.6,a1 3.9, o2 17, p 11.7, y 40.8.

idrarda reaksiyon asit, dansite 1027, protein -+ bulundu. (Post
mortem mesaneden alinan idrar tetkikidir) Kompleman degeri BIC(C3)5
olarak saptanmistir. Kan kiiltiiriinde staph. albus iremistic. Bogaz
kiiltiiriinde p hemolitik streptekok Idrar kiiltiiriinde E. coli vardir. Hasta-
ya klinikte antibiyotikler uygulanms tuzsuz diyet verilmis, fakat genel
durumu diizelmemis, 18. giin eksitus olmustur.

Vakaya tam bir post mortem muayene uygulanmigtir. En énemli
patolojik bulgular santral sinir sistemindedir. Aquaduct Silvie darhgina
bagh (septum tesekkiilii ve ¢atallanma) internal hidrosefali (Sekil 1,2),
polimikrogri, kiigiik serebellum, Spitz Holter valvi konmug sant ameliyat

Sekil 1
(Vaka 1) Beyin koroner kesit, internal hidrosefali gortluyor.
Sekil 2

(Ayni vaka) Pons ve beyin sap: kesiti Aquaductus Sylvie nin gatallanmas: ve septum

tesekkiilii gériliiyor.
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yeri, meningomyelosel bulunmustur. Diger organlarda kismi organizas-
yon gosteren septik trombus (biiyiik pulmoner venlerde), splenomegali,
kardiomegali, pulmoner pasif staz, veniil ve arteriollerde akcigerlerde
fibrin trombuslar, karacigerde akut ve pasif staz ayaklarda pes equino
varus deformitesi saptanmugtir. Bobrekler bir malformasyon goster-
memektedir. Soluk renktedir. Histolojik muayenede membranoprolifera-
tif bir glomerulonefrit saptanmstir. Proliferasyon mezangiyal hiicrelerde
belirgindir. Yerel membran kahnlagmas: John Silver giimiisleme boya
metodunda bazal membranda catallanma géstermistir.  (Sekil 3-4)
Immunofloresan ¢ahymada graniiler nitelikte BIC ve IgG depolanmas:
(+) olarak saptanmistir. Akcigerlerde kismi organizasyon gosteren
biiylicek gapli bir trombiiste ise gram () bakteri kiimesi gosterilmistir.

Vaka 2: (Y. A. 426703). 6 ayhk kiz ¢ocugu hastanemize gozlerinin
gormemesi basimin biiyiimesi, viicut sisligi sikayetleriyle yatirilmigtir.
Hikéayesinden 4 ayhkken sirtindaki sislik ve kafa biiyiimesi nedeniyle
sant ameliyati uygulandigi 6grenilmistir. Son iki aydir oksiirmekte ve

Glomerulomegali, mesangial belirginlesme ve proliferasyon gériiliiyor, (H + E X 200)
Sekil 4
Aym vak’ada glomerul’de mezangial kalinlasma ve membran kirilmas: gorulmekte
(PAS boyast X 400)
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10 giindiir'de g6z kapaklarinda ve ayaklarinda gisme gozlenmistir.
Hastanemize son miiracaatindaki fizik muayenesinde bag ¢evresi 47 cm,
gogiis cevresi 44 cm, karin cevresi 36 cm, boy 67 em, agirhk 7200 gm,
dir. Goz kapaklarinda ve ayaklarinda 6dem bulunmustur.

On fontanel 5x5 cm agk ozel bir yiiz gériiniimii vardir. Optik
sinirde atrofi mevcut. ve transilluminasyon pozitiftir Sirtinda Lumbal
bilgede yara saptanmistir. Ayrica kalga ¢ikigr vardir.

Laboratuvar Tetkiklerinde: Hb: 12 gr/dl, beyaz kiireleri 12000
mm3 bulunmustur. Kan elektrolitleri normal simirlardadir. Rutin idrar
tetkikinde patolojik bir bulgu saptanmamstir. Once hastaya Subaraknoid
(L2-L3) periton santi uygulanmis; cahymadigi icin cikarihp atrio-ven-
trikiiler sant konmustur. (Spitz Holter Valvi konmasi). Lumbal bélgedeki
ameliyat yerindeki yarada enfeksiyon gelismis ve Staph koagiilaz (+4-)
tiretilmistir. Hastanin atesi yiikselmis, sepsis tablosuna girmis, methicillin
uygulanmis cevap alinamamustir. 40. giin hasta eksitus olmustur. Vakaya
tam bir post mortem muayene uygulanmistir. Post mortem alinan kanda
kompleman seviyesi (3) diisiik olarak saptanmustir.

Patolojik Teshisler Sunlardir: Aquaductus Silvie'nin ileri de-
recede darhigina bagh Congenital hidrosefali, mikrogri, nonspesifik
meningo ansefalomyelitis, yerel 16koansefalomalazi distrofik kalsifikas-
yvon (periventrikiiler bolge, frontal loblar).

Generalize staph. enfeksiyonu (operasyon yerinden alinan piy kiiltii-
riinde staph. Koagulaz (+); atrio-ventrikiiler sant kiiltiirtinde akciger
kiiltiiriinde staph iiremesi santral sinir sistemi, kalb, akciger gibi organ-
larda gram () staph. ihtiva eden septik trombusler, vena kava siiperior
da tromboz ve flebit, nekrotizan bronkopnémoni, akciger 6demi, karaci-
ger konjesyonu, sepsis dalagi ve nonspesifik myositis bulunmustur.
Bobrekler malformasyon gostermemektedir ve soluktur. Histolojik
muayenede proliferatif fokal membranéz glomerulonefritis bulunmustur.
Immunofloresan ¢aliyma uygulanmamigtir.

Tartisma

Atrio-ventrikiiler santa eslik eden enfeksiyonlar nisbeten siktir
ve literatiirde %, 3,5- 9, 5.5 ve 9, 11 gibi degerler bildirilmistir. Enfekte
santa eslik eden bakteriyemiye ikincil olarak tesekkiil eden glomerulone-
fritler ise nadirdir. Her ne kadar bu hastalarda o6liim sebebi bébrek
lezyonlar1 degilse de enfekte santlarin kaldirilmasiyle bobrek lezyon-
lar1 gosteren vakalarda klinik bulgularda iyilesme gozlenmigtir.® Boyle
iki vaka’a Rames ve arkadaslar1 7a tarafindan bildirilmigtir.*
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Yazarlar enfekte santin kaldirilmasiyle hastalarin birinde serum
kompleman seviyesinin normale déndiigiinii gostermiglerdir. Bu vaka-
larin perkiitan bébrek biyopsilerinin birinde progressif proliferatif ve
membrandz glomerulonefrit digerinde proliferatif glomerulonefrit tanim-
lanmistir. Immiinofloresan mikroskobik calismasinda ise her iki vakada
kompleman bir vakada ise immunglobulinler glomerulde gosterilmistir.
Elektron miroskopta ise elektron dens materyal bulunmustur.* Buna
benzer bulgular Moncrieft ve arkadaslar: tarafindan da 151k ve elektron
mikroskobunda gézlenmigtir.®

Literatiir bilgileri sant nefritisin ventrikulo-atrial sant enfeksiyon-
larina ikincil olarak bir immun kompleks nefriti seklinde ortaya ciktigim
kanitlamaktadir. §ant ameliyati uygulanmis hidrosefali vakalarinda enfek
siyon etkeni bakteri genelikle stafilokokkus aureus koagulaz () staph
albus seyrek olarak da proteus, Escherichia coli veya serratia merces-
censtir.! Stickler ve arkadaglar1 6 vakalik serilerinde kan ve likor kiiltiir-
lerinde Staph koagulaz (+) iiretmisler, floresan mikroskobik calisma-
larinda glomerulde gamaglobulin ve kompleman mevcudiyetini goster-
mislerdir.

Ayrica glomerulde Staph antigenin de mevcut oldugunu géstere-
bilmislerdir. 1973 senesinde Moncrieft ve arkadaglar1 kanda yiiksek
titrasyonda Staph albus antikorlari bulmuslardir. Kanda stafilokok
antikorlarinin bulunmas: ve staph antigeninin kompleman ve IgG’nin
glomeriilde nodiiler depolanmasi bu vakalardaki glomerulonefritisin
immunolojik bir nedenle husule geldiginin kanitlaridir.

Elektronmikroskobuyla da ayni otérler bazal membranda bu depo-
lanmay1 elektron dense kiimeler seklinde gostermislerdir.?

Bizim birinci vakamizda hemokiiltiirde Staph. albus ikinci vaka-
mizda da Sant kiiltiirinde ve lumbal bélgedeki 1. santa ait gelismis
yarada Staph. koagulaz () iiretilmistir. Vakalarimizin her ikisinde de
klinikte 6dem gelismis, birinci vakada patolojik idrar bulgusu saptanmisg
ve kanda kompleman degeri diisiik bulunmustur. Ikinci vakamiz’da
da kompleman degeri diisik bulunmugsa da bu galiyma post mortem
yapilmigtir. Her iki vakamizin bébreklerinde mezangial belirginlesme
ve proliferasyonla yerel bazal membran kalinlasmasi ve kirilmalar
gosteren glomerulonefrit tammlanmig birinci vakamizda ise bu glome-
rulonefritin BIC ve IgG graniiler depolanmasi gésteren bir immun
kompleks nefriti oldugu floresan mikroskobuyla gésterilebilmistir.

Bu gézlemlere atrioventrikiiler sant uygulanmis vakalarin klinik
seyirlerinde sepsise sekonder bir nefritisin ¢ikabilecegini ve literatiirde
bildirildigi gibi vakalardaki enfekte santlarin cikarilmasiyle nefritin
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klinik bir gerileme géstermesinin bilinmesinin klinik uygulamada fayda-
lar saghyacagina inamyoruz.

Ozet

Hidrosefali tedavisinde ventrikulo-atrial sant ameliyati uygulanmp
Spitz Holter valvi konmus ve miiteakiben, klinik nefrit bulgular: gelismis
nekropsi tetkiklerinde bobrek lezyonlar: saptanmus iki vak’a sunulmustur.
Vak’alarda klinik histopatolojik ve immunofloresans bulgular infekte
ventrikulo-atrial santa eslik eden ve immunolojik islerin olusturdugu
bir glomerulonefritin varhgim gostermistir.

Summary

Necropsy findings of two infants with clinical evidences of nephritis
which developed following ventriculo-atrial shunt operation for the treat-
ment of hydrocephalus were presented. Clinical-laboratory findings,
light and immunofluoresence microscopic studies with special emphasis
on renal pathology, sported that immunologic mechanism played a role
in the development of the glomerulonephritis due to infected ventriculo
atrial shunt.
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